





























ya sea sistémica o  intraarterial según  la experiencia y el protocolo de  los diferentes centros, seguida de  terapia de
consolidación: crioterapia en los tumores anteriores pequeños (< 1,5 mm de grosor), termoterapia o quimiotermoterapia
con  láser  de  diodo  en  los  tumores  posteriores  pequeños,  y  braquiterapia  con  rutenio  o  con  yodo  en  los  tumores
intermedios y en casos de recidiva tras crioterapia o termoterapia.
En los tumores bilaterales el tratamiento inicial, excepto en ojos con estadio E muy avanzado que van directamente a














grosor menor  de  2 mm.  Si  se  combina  con  carboplatino  (quimiotermoterapia)  se  consigue  una mayor
penetración (Video 1).




Braquiterapia:  el  retinoblastoma  es  un  tumor  muy  radiosensible.  Se  utiliza  preferentemente  rutenio,
aunque también pueden emplearse otros isótopos, como el yodo o el estroncio. Consiste en la aplicación












Radioterapia helicoidal en  tiempo real guiada por  la  imagen  (tomoterapia)
para el tratamiento del retinoblastoma
La  tomoterapia permite ajustar  la  radiación a  la  forma del  globo ocular  y a  los  tumores,  combinando en un mismo
























crioterapias  múltiples.  Se  le  colocó  una  placa  de  rutenio  a  los  9  meses  y  se  realizaron  nuevos  tratamientos  de
consolidación. Fue derivado a  radioterapia por aparición de  reactivaciones y  tumores periféricos. Bajo anestesia se
inmoviliza al paciente con una mascarilla termoplástica individualizada, y se realiza una TC de planificación. Comienza
el  tratamiento de  tomoterapia con  fotones de 6 MEV,  incluyendo el globo ocular, con una dosis  total de 45 Gy, 180
cGy/fracción, una fracción al día y cinco días a la semana, con un total de 25 sesiones.
Complicaciones
Como  complicaciones  se  han  observado  conjuntivitis  y  dermatitis.  No  apreciamos  por  el  momento  en  nuestra




Aunque por  suerte  en  el momento  actual  se  ven muy pocas  extensiones  del  retinoblastoma  fuera  de  las  cubiertas
oculares, hay que tenerlas presentes. En estas circunstancias, la tomoterapia como complemento puede ser necesaria
y efectiva.
Debe  considerarse  la  invasión  del  nervio  óptico,  de  la  órbita  por  contiguidad  y  del  sistema  nervioso  central.  Las




















































Los patrones de regresión de  los  tipos 2 y 3 son  los más difíciles de diferenciar de un  tumor activo. El seguimiento
seriado permitirá hacer el diagnóstico diferencial: un tumor inactivo no crece y permanece sin cambios, mientras que
uno  activo  crecerá  de manera  progresiva  en  1  a  4 meses.  De  todos modos,  los  patrones  de  regresión  pueden  ir




más  frecuentes  durante  el  primer  año,  y  no  se  han descrito  tras  4  años  de  seguimiento  en  pacientes  tratados  con
quimiorreducción asociada a tratamientos locales, ni en pacientes sometidos a radioterapia externa.
Cabe destacar que algunos retinoblastomas muestran mínimos cambios tras recibir tratamiento, lo que parece ser una
característica de  los tumores bien diferenciados. Entre estos tumores se  incluyen  los retinoblastomas que presentan
cavidades en el espesor del tumor, las cuales se observan en la oftalmoscopia. Suelen disminuir poco su tamaño tras
el  tratamiento,  con  independencia  del  tratamiento  empleado,  y  por  otro  lado  no  presentan muchas  calcificaciones
inicialmente ni tras el tratamiento. No hay que confundir su falta de respuesta al tratamiento con agresividad del tumor.






los  casos,  hereditarios,  en  torno  a  un  70%  serán  bilaterales  y  un  30%  unilaterales.  El  90%  de  los  pacientes  que
hereden  una mutación  del  gen RB  sufrirán  un  retinoblastoma,  casi  siempre  bilateral. De  todos  los  retinoblastomas
hereditarios, sólo una cuarta parte lo será a consecuencia de la transmisión de la mutación por parte de uno de los
progenitores, y las tres cuartas partes restantes serán mutaciones que aparecerán de novo.






















El  tratamiento  del  retinoblastoma  con  quimioterapia  involucra  numerosas  situaciones,  desde  la  prevención  del
desarrollo de enfermedad extraocular en pacientes enucleados con factores histológicos de riesgo, hasta el tratamiento
de  la enfermedad metastásica,  incluyendo asimismo un papel  creciente en el  tratamiento conservador de  la visión,
donde se utiliza por vía sistémica o  localizada. Sin embargo, existen numerosas controversias en términos del valor
pronóstico  de  los  diferentes  factores  de  riesgo  histológico,  así  como  sobre  la  composición  y  la  intensidad  de  los
regímenes a utilizar para la prevención de las metástasis. A la luz de los conocimientos actuales, se concluye que los
pacientes enucleados inicialmente y que presentan invasión coroidea aislada tienen una sobrevida superior al 95%,




nervio  óptico,  el  uso  de  quimioterapia  con  esquemas  de  alta  intensidad  se  asocia  significativamente  a  una mejor
sobrevida que el uso de regímenes menos intensos.
Un porcentaje de los pacientes que presentan enfermedad diseminada en la órbita pueden sobrevivir con tratamiento
multimodal  incluyendo  quimioterapia  y  radioterapia  convencionales  asociadas  a  cirugía.  El  tratamiento  de  la
enfermedad  metastásica  con  dosis  altas  de  quimioterapia  seguida  de  rescate  autólogo  de  progenitores
hematopoyéticos ha dado resultados alentadores.
En  cuanto  al  tratamiento  conservador,  hay  mucha  controversia  acerca  de  cuál  es  el  más  efectivo  y  con  menor
morbilidad. La quimioterapia sistémica con regímenes con carboplatino y etopósido dan excelentes resultados en los






en centros de alta  complejidad. En  los últimos años se ha visto un  resurgimiento de  la quimioterapia administrada
directamente por inyección intravítrea, la cual durante años ha sido contraindicada por el riesgo de siembra orbitaria





las  alteraciones  oculares.  Los  riesgos  ocular  y  visual,  y  por  lo  tanto  su  seguimiento,  son  muy  importantes  en  los
pacientes que han tenido un retinoblastoma. El  tratamiento con radioterapia ocular u orbitaria aumenta el  riesgo de
efectos  secundarios  oculares,  entre  los  que  se  encuentran  xeroftalmía,  atrofia  del  conducto  lagrimal,  retinopatía  y
maculopatía,  queratitis,  telangiectasias  e  hipoplasia  orbitaria.  Las  cataratas  serían  también  uno  de  los  efectos
secundarios  con  riesgo  visual  más  frecuentes  en  los  pacientes  de  retinoblastoma  irradiados.  Todos  los  pacientes
enucleados requieren igualmente un seguimiento oftalmológico especializado.
En los casos tratados con quimioterapia sistémica, en pacientes tanto con afectación congénita como adquirida, deberá





una  enucleación,  está  indicado  un  seguimiento  neuropsicológico.  El  solo  hecho  de  padecer  un  tumor  ocular  ya
aumenta dicho riesgo.
Capítulo aparte en relación con el seguimiento merecen los pacientes con afectación congénita, es decir, aquellos que




es  mayor.  En  el  seguimiento  de  estos  pacientes  deberá  indicarse  también  una  resonancia  magnética  cerebral
semestral durante  los 2 años siguientes al diagnóstico, y anual hasta  los 5 años, para descartar un  retinoblastoma
trilateral,  tumor  neuroblástico  de  la  línea media  intracraneal,  que  aparece  en  un  5%  a  15%  de  los  pacientes  con
afectación congénita y que es una de las causas más frecuentes de mortalidad en nuestro medio.
Los pacientes con afectación congénita tienen también un mayor riesgo de padecer otros tumores a lo largo de su vida.










El  retinoblastoma  es  y  será  por  muchos  años  objeto  de  controversia  en  cuanto  a  sus  múltiples  tratamientos  y
clasificaciones. Conseguir que un niño  recién nacido con un  retinoblastoma bilateral y multifocal alcance el año de












algunos  casos  nos  obligan  a  utilizar  todos  los  tratamientos  conservadores.  Hay  que  suministrar  consentimientos
informados y hablar de las complicaciones añadidas. Los padres de los pacientes se relacionan e intercambian sus
experiencias con angustia. Recomendar una enucleación a tiempo evita complicaciones innecesarias. Pese a todo, la
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